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Objectifs 


• Devant un phenomene de Raynaud, argumenter les principales hypotheses 
diagnostiques et justifier les examens complementaires pertinents. 


L e phenomene de Raynaud est defini 
comme un acces d'ischemie des doigts et 
parfois des orteils, declenche par le froid, 
completement reversible en quelques minutes, et qui se traduit 
essentiellement par des changements de couleur. Sa prevalence 
est elevee dans la population generale frangaise, en moyenne 15 % 
chez la femme et 10 % chez I'homme. Les formes primitives beni- 
gnes sont les plus frequentes, mais le phenomene de Raynaud 
peut etre d'origine professionnelle ou reveler une maladie syste- 
mique comme la sclerodermie. L'enquete etiologique doit per- 
mettre de detecter les patients relativement rares presentant 
une pathologie severe. Elle doit etre precedee d'un diagnostic 
positif rigoureux, de maniere a eviter de realiser cette enquete 
chez les sujets souffrant du froid mais ne presentant pas un phe- 
nomene de Raynaud vrai. 


DIAGNOSTIC POSITIF 

II n'existe pas de test diagnostique permettant de verifier I'exis- 
tence du phenomene de Raynaud : les tests au froid sont peu 
sensibles et le plus souvent ne declenchent pas le phenomene ; 
ils ne font que montrer I'existence d'une anomalie de regulation 
vasomotrice au froid non specifique. Ils n'ont duplication que 
physiopathologique ou pharmacologique. La seule certitude Cli- 
nique est obtenue par la visualisation de I'attaque ischemique, 
mais en dehors des cas les plus severes, il est rarement donne au 
medecin de I'observer. Force est done de se fonder sur I'interro- 
gatoire qui doit etre precis, et mettre en evidence certains points. 
/ Le role du froid comme element declenchant, est retrouve chez 
tous les sujets, merries si ceux-ci temoignent volontiers d’autres 
elements favorisants (emotion, stress, engins vibrants, voire 
rechauffement) ; 

/ Le changements de couleur remontant de I'extremite des doigts 
atteints vers la proximite, touche systematiquement les deux faces 
palmaire et dorsale et atteint rarement la paume de la main : 


il s'agit le plus souvent d'une decoloration ischemique (phase 
blanche ou syncopale) [fig. 1 ], suivie une fois sur deux d'une 
reaction hyperhemique au rechauffement perceptible sous forme 
d'une erythrose de meme topographie ; plus rarement - et il 
s'agit d’un signe de gravite - une phase bleue (dite aussi asphy- 
xique) peut s'intercaler entre les deux precedentes, ou meme 
exister de maniere isolee, le plus souvent apres plusieurs annees 
d'attaques typiques. 



Aspect des mains d'un patient atteint 

de phenomene de Raynaud (phase blanche). 
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S Les extremites atteintes sont essentiellement les derniers 
doigts de la main, le pouce etant souvent respecte sauf dans les 
cas severes ou s'il existe une cause locale ; les deux mains sont 
en general atteintes de maniere symetriques sauf s'il existe une 
cause locale, mais d’une attaque a I'autre, le nombre et la topo- 
graphie des doigts atteints peut varier chez le meme sujet ; les 
pieds sont plus rarement touches, et exceptionnellement de 
maniere isolee ; enfin, I'atteinte du nez, des oreilles, de la langue 
ou des mamelons est anecdotique. 

/ La duree de I'attaque est egalement un critere important, car 
elle excede exceptionnellement I'heure si le sujet peut se sous- 
traire au froid. 

En pratique, il importe d'obtenir une description precise du 
patient, quitte a le faire revenir en consultation apres qu’il a pu 
aff iner ses constatations, I'enquete etiologique devant etre reservee 
aux seuls Raynaud vrais, et n'etant jamais urgente. Dans certains 
cas, I'interrogatoire peut etre sensibilise par I’utilisation d’un jeu 
de photographies de « vrais » et « faux » Raynaud disponible 
dans la litterature (Maricq). 


DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 

La description precise des attaques permet d'eliminer les 
autres acrosyndromes dont I'expression est liee au froid. L’acro- 
rhigose, banale sensation permanente et symetrique de mains 
ou de pieds froids, s'accroTt naturellement au froid : les mains 
peuvent etre pales, mais de maniere diffuse et sans troubles 
sensitifs. Primitive et benigne, elle temoigne d’un terrain vaso- 
moteur favorable aux autres acrosyndromes benins. L'acro- 
cyanose est I’association d'une acrorhigose, avec une cyanose 
indolore et symetrique des extremites, et souvent une hyper- 
hidrose palmo-plantaire ; il s'agit aussi d’un acrosyndrome 
primitif et benin. Si la cyanose est permanente, elle est plus 
marquee en hiver et augmente au froid, mais ici aussi sans limite 
nette, sans trouble sensitif, et sans attaque bien limitee dans 
le temps. 

L'hematome paroxystique des doigts correspond a la rupture 
inopinee de veine sous-cutanee ou peri-articu laire digitale, le 
plus souvent chez une femme d'age moyen. Cet acrosyndrome 
est lui aussi toujours primitif et benin, et si les recidives sont 
f requentes, pouvant toucher I'un ou I'autre doigt, elles n'atteignent 
jamais les organes profonds. L'hematome digital peut s'accom- 
pagner d'hypoesthesie ou de paleur transitoires de I'extremite 
digitale, mais il est de survenue inopinee, ou parfois favorisee 
par certains gestes de la vie courante entraTnant des contraintes 
mecaniques digitales (ouverture d'une porte, port d'un sac...), 
mais pas par I'exposition au froid. 

L'ischemie aigue du membre superieur d'origine embolique 
est rarement limitee aux doigts. Elle peut cependant etre reso- 
lutive en quelques heures et son diagnostic ne doit pas etre 
manque. Cependant, la douleur ischemique, son caractere unique 
non repetitif, la duree plus longue et I’absence de provocation 
par le froid permettent de la differencier du phenomene de 
Raynaud. 


Les necroses et ulcerations digitales ischemiques sont bien 
differentes des crises vasomotrices du phenomene de Raynaud 
et ne posent pas de difficulty diagnostique a proprement parler. 
II s'agit d'une ambiguTte nosographique dans la litterature anglo- 
saxonne ou cette pathologie est parfois rapportee sous le terme 
de syndrome de Raynaud. II arrive cependant que necroses ou 
ulcerations digitales soient associees a un authentique pheno- 
mene de Raynaud ; il s'agit alors de deux consequences dis- 
tinctes d'une meme etiologie, notamment dans la sclerodermie 
systemique et les arteriopathies digitales d'origine profes- 
sionnelle. 


PRINCIPALES MALADIES ASSOCIEES 

Les publications faisant etat de pathologies associees au 
phenomene de Raynaud sont innombrables, et une revue de la 
litterature de 1979 relevait 56 causes possibles. Depuis, la 
meilleure connaissance de I'epidemiologie a permis de faire 
justice des associations fortuites forcement nombreuses pour 
un phenomene touchant 10 a 15 % de la population, et de dis- 
tinguer les etiologies vraies, associees a une augmentation de 
prevalence du phenomene de Raynaud, et les facteurs declen- 
chants ou aggravants, qui en modifient la symptomatologie sans 
influencer la prevalence. 

Connectivites 

Les connectivites sont souvent accompagnees d'un pheno- 
mene de Raynaud : 20 % des cas pour la polyarthrite rhuma- 
to'fde, 30 % pour le lupus erythemateux systemique, 50 % pour 
le syndrome de Sjogren et plus de 95 % dans la sclerodermie 
systemique. En pratique, les autres signes de ces maladies poly- 
systemiques permettent aisement de leur rattacher le phenomene 
de Raynaud qui les accompagne, sauf pour la sclerodermie 
systemique ou celui-ci est non seulement quasiconstant, mais 
surtout presque toujours le signe le plus precoce, precedant de 
plusieurs annees les autres signes de la maladie. 



Capillaroscopie normale. 
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Le phenomene de Raynaud est la circonstance la plus fre- 
quente du diagnostic precoce de la sclerodermie systemique. 
L'examen Clinique pourra mettre en evidence des ulcerations 
digitales ou une sclerodactylie, mais aussi de petits signes cli- 
niques qu'il taut s'attacher a rechercher soigneusement sous un 
bon eclairage : telangiectasies du visage et des mains, anomalies 
capillaires peri-ungueales parfois visibles a I'oeil nu, cicatrices 
pulpaires retractiles. Avant I'apparition de ces signes cliniques, 
revolution vers une sclerodermie est d'autant plus redoutee si 
I'acrosyndrome est severe (existence d'une phase asphyxique, 
atteinte des 10 doigts, absence de remission estivale). Toutefois, 
aucun critere semiologique ne permet d'eliminer formellement 
revolution vers une sclerodermie devant un phenomene de 
Raynaud isole, et I'hypothese de cette etiologie doit etre evoquee 
devant tout phenomene de Raynaud, justifiant systematiquement 
la realisation d'une capillaroscopie periungueale (fig. 2 et 3) et 
la recherche d'anticorps antinucleaires a specificite evocatrice, 
notamment anti-centromere, anti-topoisomerase I, anti-RNP et 
anti-nucleolaire. 

Maladies professionnelles 

Les phenomenes de Raynaud d'origine professionnelle sont les 
plus frequents chez I'homme. On peut mentionner les sclero- 
dermies systemiques liees a I'exposition a la silice cristalline et la 
maladie du chlorure de vinyle en rapport avec une exposition au 
monomere actuellement eradiquee dans les pays occidentaux. 
Mais il s'agit surtout de la neuropathie du syndrome des vibrations 
et de I'arteriopathie du syndrome du marteau hypothenar. 

/ Le syndrome des vibrations comporte un phenomene de Ray- 
naud dans sa variante neurologique liee a I'exposition d'engins 
vibrants de haute frequence, tenus a la main. II ne survient 
qu'apres une exposition cumulee importante (plus de 1 000 heures au 
total), et touche environ 50 % des ouvriers ayant une exposition 
superieure a 6 000 heures. II s'agit d'un phenomene de Raynaud 
peu severe, syncopal pur, dont la topographie correspond a I'expo- 
sition physique aux vibrations (predominance sur la main qui porte 
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ES!IIH Megacapillaires 


POINTS FORTS 

a retenir 

■ Le phenomene de Raynaud correspond a un acces 
d'ischemie des doigts declenche par le froid. 

La modification de couleur est un signe Clinique important. 

■ Parmi les maladies associees, il faut rechercher 
des connectivites, une exposition professionnelle 
a risque, une hypothyroYdie, la prise de medicaments 
vasoconstricteurs. 

■ Lorsque I'enquete Clinique est negative avec un recul 
suffisant, le phenomene de Raynaud est dit primaire. 


le poids de I'outil, pieds toujours epargnes). Les doigts atteints par 
I'acrosyndrome sont presque toujours le siege d'une hypoesthesie 
pulpaire permanente qui confirme le diagnostic. 

/ Le syndrome du marteau hypothenar est secondaire a I’exposition 
de la main aux traumatismes repetes quand elle serf d'outil de 
percussion directe lors du travail manuel ou de certains sports. 
Ces traumatismes touchent surtout la main dominante, entraTnent 
des lesions arterielles notamment au niveau de la terminaison 
de I’artere ulnaire et de I'arcade palmaire superficielle, les plus 
exposees. Les lesions les plus typiques sont anevrismales au 
niveau des traumatismes repetes, mais le tableau Clinique est le 
plus souvent celui d'une arteriopathie digitale embolique avec 
ou sans occlusion cubito-palmaire : phenomene de Raynaud loca- 
lise a certains doigts d'emblee ou apres un episode d'ischemie 
permanente, voire de trouble trophique. La manoeuvre d'Allen 
(manoeuvre d'hyperhemie de la main avec compression radiale) 
permet le plus souvent d'objectiver I'arteriopathie. Dans les cas 
difficiles, I'echographie doppler est l'examen de choix pour objec- 
tiver I'arteriopathie et I'eventuel anevrisme thrombose ou non. 
Une arteriographie reste necessaire pour la prise en charge au 
titre de maladie professionnelle. 


Phenomene de Raynaud primaire 


Le phenomene de Raynaud primaire est de loin le plus frequent 
chez la femme (80 % des cas) mais aussi chez I'homme (45 %). 
Sa prevalence est plus elevee dans les regions froides et chez 
les sujets de faible corpulence. II commence le plus souvent chez 
le sujet jeune, entre 10 et 25 ans, est habituellement peu severe, 
souvent syncopal pur. Sauf au tout debut, il est habituellement 
symetrique, et tend a s'ameliorer progressivement avec les 
annees. II s'agit d'un diagnostic d’elimination qui requiert d'avoir 
elimine les autres etiologies avec un recul de 1 a 2 ans. 



Associations pathologiques 

En dehors de ces pathologies dont la valeur etiologique est 
demontree par I'epidemiologie, d’autres facteurs peuvent 
influencer la symptomatologie, voire apparaitre isoles, mais ne 
dispensent pas d'une enquete etiologique complete. 
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/ Le syndrome du canal carpien s'accompagne volontiers d'une 
certaine sensibilite au f raid, et parfois d'un phenomene de Raynaud 
touchant preferentiellement les trois premiers doigts de la main. 
L'association d'acroparesthesies nocturnes, les signes d'irritation 
du nerf median au niveau du ligament anterieur du carpe (signes 
de Tinel et Phalen) et les eventuels deficits sensitif et moteur dans 
les formes severes permettent de poser cliniguement le diagnostic 
qui sera confirme par les explorations neurophysiologiques. 
/ Le syndrome de la traversee thoracobrachiale peut entraTner de 
rares arteriopathies sous-clavieres emboligenes dont les conse- 
quences digitales peuvent comporter un phenomene de Raynaud. 
Moins rarement, une compression des dernieres racines du plexus 
brachial peut aggraver ou declencher un phenomene de Raynaud 
des derniers doigts de la main, parfois avec hypoesthesie pulpaire 
permanente associee. La manoeuvre du chandelier permet d'ob- 
jectiver les compressions arterielles, veineuse et neurologique ; 
elle consiste a observer chez le sujet torse nu dans la position du 
« haut les mains ! », les consequences d'un effort repete 50 fois 
d'ouverture - fermeture des poignets sur la coloration de la main 
(paleur arterielle, cyanose veineuse), la turgescence des veines super- 
ficielles de I'epaule (compression veineuse) ou surtout la fatigabilite 
isolee ou associee a des paresthesies (compression nerveuse). 
/ L'hypothyroTdie facilite le phenomene de Raynaud, qui peut 
etre la circonstance de decouverte d'une hypothyroidie fruste, 
ce qui justifie un dosage de TSH plasmatique au moindre doute. 
/ Les medicaments vasoconstricteurs (fS-bloqueurs, derives de 
I'ergot de seigle, vasoconstricteurs nasaux) peuvent induire ou 
aggraver un phenomene de Raynaud chez les sujets predisposes. 


DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE 

Les principaux elements de I'enquete sont cliniques, les examens 
complementaires ne venant le plus souvent que confirmer une piste 
d’orientation clinique ou en preciser les elements pre-therapeutiques. 

Elements d'orientation generate 

Devant un phenomene de Raynaud, certains elements orientent 
d'emblee vers une pathologie primitive ou secondaire. Ainsi : 

- plus un phenomene de Raynaud est severe (presence d'une 
phase asphyxique, atteinte des dix doigts, absence de remission 
estivale), plus il risque d'etre secondaire et en rapport avec une 
connectivite ; 

- I'unilateralite des crises ou leur predominance d'un cote evoque 
un facteur local, arteriel ou neurologique ; 

- le debut a I'adolescence et l'association d'autres acrosyndromes 
benins comme I'acrocyanose ou les engelures 
sont en faveur d'un phenomene de Raynaud 
primaire ; 

- I'anciennete de I'acrosyndrome associee a 
I'absence de tout signe clinique de pathologie 
associee est en faveur d'un phenomene de 
Raynaud primaire, mais ne permet pas d'eli- 
miner une connectivite presclerodermique 
lentement evolutive ; 


MINI TEST DE LECTURE 


A/VRAI ou FAUX? 


□ Le froid est un facteur declenchant constamment 
retrouve a I’interrogatoire. 

0 La phase precoce est caracterisee par une cyanose 
des extremites. 

0 Les pieds ne sont jamais touches dans le phenomene 
de Raynaud primitif. 


B/VRAI ou FAUX? 


□ Le lupus est la connectivite qui s'accompagne 
le plus frequemment de syndrome de Raynaud. 

□ Les causes professionnelles sont plus frequentes 
chez I'homme. 

□ Dans la majorite des cas, aucune etiologie 
n'est retrouvee. 


C/QCM 


Parmi les medicaments susceptibles de declencher 
une crise, vous retenez : 

□ Les p-stimulants. 

0 Les derives de I'ergot de seigle. 

0 Les p-bloquants. 

□ Les inhibiteurs calciques. 

0 Les inhibiteurs de I'enzyme de conversion. 

( •£ 'Z : 3 / A ‘A 'J : 9 / i Id ‘A : V : sasuodaa ) 

- s'il est vrai que le phenomene de Raynaud est plus volontiers 
secondaire chez I'homme que chez la femme, il ne faut pas oublier 
qu'il represente quand meme pres de la moitie des cas masculins. 

Enquete etiologique 

A I'interrogatoire, outre I'anciennete, la topographie et la severite 
des crises, on recherche : 

- une exposition professionnelle aux engins vibrants tenus a la 
main, qui sera caracterisee du point de vue topographique (main 
supportant I'engin) et quantifiee en nombre d'heures totales 
cumulees, le seuil pathologique habituellement retenu etant au 
moins de 1 000 heures ; 

- une exposition professionnelle ou sportive aux chocs palmaires 
repetes, precisant egalement le cote traumatise, I'intensite et 

I'anciennete de I'exposition ; 

- une eventuelle exposition au chlorure de 
vinyle monomere ou a la silice cristalline ; 

- la prise de medicaments vasoconstricteurs : 
p-bloqueur per os ou en collyre, derives de 
I'ergot de seigle, vasoconstricteur nasal ; 

- les « petits signes » de connectivites : syndrome 
sec buccal ou oculaire, photosensibilite, myal- 
gies et arthralgies, antecedents d'ulcerations 


Pour en savoir plus 

I Acrosyndromes vasculaires 

Monographie 

(Rev Prat 1998 ; 48 : 15) 

k Acrosyndromes sclerodermiques 

Carpentier PH 

(Rev Prat 2002 ; 52 : 1891-5) 
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digitales, ainsi que les eventuels stigmates d'hypothyroidie f ruste 
si le phenomene de Raynaud est recent ou recemment aggrave 
(frilosite, constipation, prise de poids) ; 

- des acroparesthesies nocturnes ou positionnelles en faveur 
d'un facteur neurologique. 

L'examen clinique sera fouille, en particulier au niveau des mains 
et des membres superieurs : 

- recherche de cicatrices pulpaires retractiles, de calcifications, 
de telangiectasies sclerodermiques, voire d'une sclerodactylie 
debutante (peau difficile a plisser et a mobiliser sur le plan pro- 
fond) ; 

- evaluation d'un eventuel facteur arteriel : signes d'ischemie 
chronique digitale (cyanose localisee douloureuse, doigt froid, 
hemorragies f iliformes sous-ungueales, onycholyse), manoeuvre 
d'Allen pour objectiver une occlusion arterielle ulnaire, palmaire 
ou digitale et palpation de I'eminence hypothenar pour detecter 
I'hyperpulsatilite d'un anevrisme, prise de la pression arterielle 
aux deux bras en cas de phenomene de Raynaud asymetrique ; 

- recherche d'un facteur neurologique, et notamment des syn- 
dromes du canal carpien ou de la traversee thoracobrachiale, 
mais aussi en cas deposition professionnelle aux vibrations : tests 
de Tinel et de Phalen, manoeuvre du chandelier, recherche d'amyo- 
trophie, de deficit moteur et surtout sensitif (hypoesthesie pul- 
pa ire) dans le territoire du median ou du cubital. 


Apres cet inventaire clinique, differentes explorations seront pro- 
posees en fonction des anomalies retrouvees : echographie doppler 
d'une arteriopathie ou exploration neurophysiologique d’un trouble 
neurologique, bilan immunologique et visceral d'une connectivite. 
Mais, une connectivite presclerodermique pouvant mettre de 
nombreuses annees a se demasquer cliniquement, 2 examens 
complementaires doivent etre realises de maniere systematique 
chez tout patient consultant pour un phenomene de Raynaud : 

- une recherche d’anticorps antinucleaires seriques sur cellules 
Hep2, positive chez environ 90 % des sclerodermies et connec- 
tives frustes presclerodermiques, d'autant plus evocateurs s'ils 
ont une specificite anticentromere, anti-topoisomerase I, anti- 
nucleolaire ou anti-RNP ; 

- une capillaroscopie periungueale, examen non invasif actuel- 
lement le plus sensible pour depister une connectivite fruste pre- 
sclerodermique devant un phenomene de Raynaud en mettant 
en evidence une microangiopathie capillaire specifique sous 
forme d'une rarefaction et d'une disorganisation du lit capillaire 
cutane periungueal associe a des megacapillaires, capillaires 
geants tres specifiques de la maladie. 

La negativite de I’enquete clinique et de ces deux tests avec 
un recul suffisant (1 a 2 ans) permet de poser par elimination le 
diagnostic de phenomene de Raynaud primaire, et de rassurer 
definitivement le patient en consequence. ■ 


MINI TEST DE LECTURE de la QUESTION 306 p.97 


A/VRAI ou FAUX? 


Concernant les douleurs des membres d'origine neuro- 
logique, une (ou plusieurs) proposition(s) suivantes est 
(sont) vraie(s) : laquelle (ou lesquelles) ? 

□ La douleur a toujours un trajet radiculaire. 

B Les douleurs sont souvent spontanees 
ou paresthesiantes. 

B L'electromyogramme en confirme aisement I'origine 
neurologique. 


C/VRAI ou FAUX? 


Une claudication intermittente du membre, cedant a 
I'arret de I'effort : 

□ Debute toujours au niveau du mollet. 

B Est le temoin d'une origine arterielle. 

B Temoigne d'une lesion arterielle proximale. 


B/VRAI ou FAUX? 


L'erythermalgie est un acrosyndrome vasculaire : 

D Permanent. 

B Paroxystique. 

B Souvent revelateur d'une thrombocytose. 


D/QCM 


Parmi les causes suivantes, laquelle (ou lesquelles) 
est (sont) susceptible(s) d'induire un phenomene de 
Raynaud unilateral ? 

□ La thrombo-angeite de Buerger. 

B Le syndrome du canal carpien. 

B Le syndrome neuro-algodystrophique. 

□ Le syndrome du marteau hypothenar par anevrisme 
de I'artere ulnaire. 

B La nevralgie cervico-brachiale de topographie C7. 


W 
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Reponses : A : F, V, F / B : F, V, V / C : F, F, F / D : 1, 2, 4. 










